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OLGU SUNUMU

ÖZET

Poland sendromu başlıca pektoralis majör kasının hipoplazisi, 
ipsilateral değişken derecede üst ekstremite deformiteleri ve 
göğüs malformasyonları ile karakterize, konjenital bir send-
romdur. Ortalama 30.000 canlı doğumda bir sıklıkta görül-
mektedir. Aynı aileden tanımlanan olgular olması nedeni ile 
otozomal dominant geçiş düşünülse bile çoğu olgu sporadiktir.
Erkek cinsiyette daha sık görülür. Daha önceki yıllarda kozme-
tik problemler nedeniyle adölesan ve erişkin dönemde doktor 
başvuruları görülmekteydi. Bu sendromun artık daha iyi bili-
niyor olması nedeni ile tanısı çocukluk döneminde konmakta-
dır. Olgumuz, parmak anomalileri nedeni ile getirilen, beş 
günlük erkek bebektir. Kardiyolojik anomaliler başta olmak 
üzere, anomalilerle birlikteliği fazla olan ve malignite riski 
taşıyan, nadir görülen konjenital bir hastalık olan Poland 
sendromu, bu özellikleri vurgulanmak amacı ile sunuldu. 
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SUMMARY

Poland syndrome: A case report
 
Poland syndrome is a congenital syndrome that is characterai-
zed by pectoralis major hypoplasia, variable upper extremity 
deformities and chest malformations.It seens per 30.000 birth. 
Despite its heredity seems like otosomal dominant therefore a 
few cases has been diagnosed in the same families, generally 
it seems sporadically. It seems more in male. Recent years 
adolescent and adult patients have resorted to a physician 
because of the cosmetic problems. This syndrome can be diag-
nosed in the childhood easily due to known more. Our case is 
a five-day male baby, resorted us for finger anomalies. Poland 
syndrome, that is rare congenital disorder, is provided to emp-
hasize its characteristical feature; especially cardiac anomali-
es, other anomalies and entertaining risk of malinities.
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OLGU SUNUMU

Beş günlük erkek hasta hastanemize sağ el par-
maklarında yapışıklık ve kısalık nedeni ile yönlen-
dirildi. Anamnezinde 22 yaşında G1P1 anneden 
vajinal yolla, term olarak hastanede doğduğu, pre-
natal , natal ve postnatal dönemde herhangi bir 
özellik olmadığı öğrenildi. Anne ve baba arasında 
akrabalık yoktu. Soygeçmişte özellik saptanmadı. 
Bebeğin tartısı 3250 gr, boyu 50 cm, baş çevresi 36 
cm idi.Fizik muayenesinde ön fontanel 2x2 cm 
açık,arka fontanel kapalı, atipik yüz görüğnümü 
yoktu. Solunum sistem muayenesinde sağ ve sol 
toraks genişliği arasında minimal farklılık, sağ 
toraks kaslarında hipoplazi mevcuttu. Solunumu 
rahattı ve solunum sesleri doğaldı. NDS:120/dk., 
kalp sesleri doğal ve üfürümü yoktu. Sağ el 3. ve 

4. parmaklarda sindaktili, sağ el tüm parmaklarda 
brakidaktili ve sağ el hipoplazisi mevcuttu. Diğer 
sistem muayeneleri doğaldı. 

Yapılan incelemelerde kan sayımı, rutin idrar ve 
biyokimyasal parametreleri normal sınırlarda idi. 
Hastamızda Poland sendromunda sık görülen 
meme başı yokluğu veya hipoplazisi olmamasına 
rağmen eşlik edebilecek diğer anomaliler açısından 
tarandı. Direk göğüs grafisinde kostalarda ve ster-
numda belirgin yapısal anomali olmamakla birlikte 
sağ taraf kostaları sol tarafa göre hafif kısa saptan-
dı (Resim 1). Akciğer parankimi ve kalp, grafide 
normal sınırlarda idi. Kardiyak anomaliler açısın-
dan yapılan ekokardiyogramı normal sınırlarda idi. 
Eşlik edebilecek üriner anomaliler açısından yapı-
lan üriner sistem ultrasonografisi normaldi. Ultra-
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sonografide, batın içinde diğer organ ve yapılarda 
yapısal anomali saptanmadı. Sağ kol ve önkol 
Dopler USG incelemesi normaldi. Hastamız pekto-
ralis major kasının hipoplazisine sinbrakidaktili 

dışında başka herhangi bir anomalinin eşlik etme-
mesi nedeniyle, Poland sendromunun hafif formu 
olarak değerlendirildi (Resim 2,3).

TARTIŞMA

İlk kez 1841’de Alfred Poland tarafından tanımla-
nan Poland sendromu nadir görülen konjenital, 
çoğunlukla sporadik bir hastalıktır. Sıklığı bazı 
kaynaklarda 1/17.000 ve 1/100.000 arasında değiş-
mektedir. Çoğu kaynakta 1/30.000 olarak belirtil-
mektedir. 

Literatürde tanımlanmış Poland sendromlu olgula-
rın çoğu sporadiktir. Otozomal dominant geçiş 
nadir olgularda gösterilmiştir (1). Bazı yayınlarda 
ise, aynı ailede birden fazla Poland sendromlu 
hasta görülmesi ile bu sendromun ailevi formu 
tanımlanmıştır (5,21). Bizim olgumuzun ailesinde 
akraba evliliği yoktu ve ailede Poland sendromlu 
olgu saptanmadı. Literatürde sıklıkla (bazı yayın-
larda % 67 oranında) sol tarafın etkilendiği bildiril-
mektedir (1,7,9). Bizim olgumuz da sağ tarafta mal-
formasyonun olması nedeniyle literatürde sıklıkla 
görüldüğü şeklinden farklıdır. Çok daha nadir ola-
rak bilateral etkilenen Poland sendromlu olgular da 
sunulmuştur (19,20). Bu olgularda torakal tutulum 
bilateral olabilmesine rağmen kol, önkol ve elde 
bilateral tutulum henüz tanımlanmamıştır.

Bir hipoteze göre, intrauterin dönemde pektoralis 
major kasının azalmış kanlanmasına bağlı olarak 
geliştiği düşünülen Poland sendromunda aynı taraf 
kol ve el kaslarının kanlanmasının da azalması 
durumunda, o taraf kaslarda hipoplazi, kemiklerde 
sinbrakidaktili hatta daha ciddi vakalarda radius 
kemik yokluğu ve fokomeliye kadar giden gelişim 
kusurları izlenebilmektedir (1,3). Bizim olgumuzda 
olası kanlanma bozukluğunu gösterebilmek ama-
cıyla yapılan sağ üst ekstremite venöz ve arteryel 
Dopler USG incelemesi normal sınırlarda idi. 
Deveci ve ark.'nın yayınladığı olguda ise, toraks 
MR anjiografide bizim olgumuzda olduğu gibi 
damarsal hipoplaziyi destekleyecek bulguların 
olmaması, bu hastalığın patogenezinde başka faktör-

Resim 1.
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lerin de sorumlu olabileceğini göstermektedir (10).

Poland sendromlu olguların bir kısmına meme başı 
anomalileri (hipoplazi, aplazi veya içe dönük 
meme başı), aynı taraf kolda hipoplazik radius ve/
veya ulna, oligodaktili, Kosta yokluğu gibi iskelet 
sistemi anomalileri eşlik edebilmektedir (1,3,6).

Literatürde Poland sendromuna eşlik eden el ano-
malileri ile ilgili en geniş sınıflama Al-Qattan tara-
fından yapılmıştır (2). Bu sınıflamada; tip 1'de eller 
tamamen normal, tip 2'de etkilenmiş taraftaki el 
diğer tarafa göre daha küçük fakat klinik ve radyo-
lojik anomali yoktur. Tip 3’te simbrakidaktili, tip 
4’te ise parmakların bazıları yoktur. Tip 5'de tüm 
parmakların yokluğu veya fonksiyonsuz rudiman-
ter parmaklar, tip 6'da buna ek olarak metakarpla-
rın rudimanter oluşu ve tip 7'de ise fokomeli mev-
cuttur. Bizim olgumuzda sağ elde simbrakidaktili 
ve hipoplazi mevcuttu ve tip 3 sınıfına girmektedir. 
Literatürde pektoralis kas tutulumu ile aynı taraflı 
el anomalileri sık görüldüğü belirtilmesine rağmen 
Çetin ve ark. Mobius sendromu ile birlikte olan, 
ipsilateral el ve ayak anomalilerine ek olarak faysal 
paralizi ve kontrolateral el anomalisinin olduğu 
olgu yayınlamışlardır (8).

Poland sendromunun konjenital kalp hastalıklarına 
özellikle de dekstrokardiye eşlik edebileceği bilin-
mektedir. Torre M. ve ark. taradıkları 122 Poland 
sendromlu hastanın 20’sinde (% 14) dekstrokardi 
birlikteliğini görmüşlerdir. Bu 20 olgunun hepsin-
de sol toraks ve kol tutulumu ile birlikte 2 veya 
daha fazla sol kosta parsiyel agenezisi saptanmış 
ve bu da intrauterin dönemde kalbin, sol toraks 
boşluğunun daralması nedeni ile sağ yerleşimli 
olması ile ilgili olarak açıklanmıştır (4,12). İzole 
dekstrokardinin toplumdaki sıklığı 1/30.000 olma-
sına rağmen bu sıklığın Poland sendromunda art-
ması, dekstrokardinin Poland sendromunun bir 
parçası olduğunu düşündürmektedir. Fraser ve ark. 
ise, Poland sendromu ve dekstrokardi birlikteliğini 
% 16 bulmuştur. Sağ tarafın etkilendiği olgularda 
dekstrokardi olmaması ise bu hipotezi destekleyen 

önemli bir bulgudur (9). Deveci ve ark. (10) ve 
Mutlu ve ark. (11) ise yayınladıkları Poland send-
romlu hastada dekstrokardi birlikteliğini vurgula-
mıştır. Literatürde sekonder dekstrokardi ile bu 
sendromun birlikteliği Poland sekuensi olarak da 
adlandırılmaktadır (13). Bu durum bize başta deks-
trokardi olmak üzere Poland sendromuna eşlik 
edebilecek kardiyak anomaliler açısından Poland 
sendromlu her olguya EKO uygulamasının gerekli-
liğini vurgulamaktadır. Bizim olgumuzun ise EKO 
bulguları normal sınırlarda olup hastamız literatür-
de belirtildiği üzere daha sık görülen hafif form 
Poland sendromu ile uyumlu idi.

Göğüs deformitelerine sekonder gelişen belirgin 
solunum sıkıntısı veya sadece spirometrik ölçüm-
lerle ortaya konabilen maksimal inspiratuar/ekspi-
ratuar basınç etkilenmesi görülebilmektedir (24). 
Çoğu olguda ise solunum işlevlerinin etkilenmedi-
ği bilinmektedir. 

Poland sendromuna vertebra anomalilerinin de 
eşlik edebileceği bilinmektedir. Erol ve ark., servi-
kal vertebra anomalisi olan Klippel-feil sendromlu 
hastada Poland sendromunun da eşlik ettiğini 
yayınlarında göstermişlerdir (14). Literatürde lum-
bosakral vertebra anomalisine eşlik eden Poland 
sendromlu olgu da sunulmuştur (15). Bizim olgu-
muzun çekilen direk grafilerinde vertebra anomali-
si tespit edilmemiştir. 

Literatürde Poland sendromuna tümörlerin eşlik 
ettiği bilinmektedir. Erişkin dönemde özellikle 
hipoplazik memede karsinomlar başta olmak üzere 
çeşitli malignitelerin eşlik edebileceği bildirilmiştir 
(16). Gastrik karsinom, akciğer tümörleri ve intrak-
raniyal solid tümörlerle birlikteliği gösterilmiştir 
(17,18,23). Lösemi ile birlikteliğinin gösterildiği 
yayınlar da vardır (22). Poland sendromlu hastalar 
malignite gelişimi riski nedeniyle de takibe alın-
malıdır. Hipospadias, endokrin anomaliler, kraniyal 
sinir felci, mental retardasyon, psikososyal gerili-
ğin de daha seyrek olarak eşlik edebileceği bilin-
mektedir.
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SONUÇ

Nadir görülen bir hastalık olan Poland sendromu, 
bizim olgumuzda bulunan tipik özellikleri ile 
sunulmuştur. Bu olgu ile Poland sendromunun 
takibinde eşlik edebilecek konjenital veya sonra-
dan kazanılmış hastalıklar açısından dikkatli takip 
edilmesi gerektiği vurgulanmak istenmiştir.
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